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혈액학적 이상과 동반된 급성 구후시신경염
Acute Retrobulbar Optic Neuritis with Hematologic Abnormalities
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Purpose: We present a case of a patient with optic neuritis who had underlying suspicious idiopathic thrombocytopenic purpura.
Case summary: A 35-year-old female with no other systemic disease visited our clinic due to acutely decreased visual acuity in 
her left eye 10 days in duration. Relative afferent pupillary defect was observed, but without definite papilledema. Based on brain 
magnetic resonance imaging (MRI), optic neuritis was suspected. Laboratory tests showed increased red blood cells, hemoglo-
bin and, hematocrit levels and decreased platelets. Peripheral blood smear test showed decreased platelets, relative lymphocy-
tosis and atypical lymphocytes. Specific antibodies for autoimmune disease were not present. High-dose steroid pulse therapy 
(methyl prednisolone 1.0 g/d, 3 days) was started. One month after treatment her visual acuity and platelet count recovered and 
her visual field defect improved.
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시신경염은 시신경의 염증에 의한 것으로, 다양한 원인이 
있고 그에 따라 치료 및 예후가 다르다. 서구에서는 많은 경
우 다발성 경화증(Multiple sclerosis)과 동반된다고 알려졌으
나, 일본 등과 같은 다발성 경화증이 흔하지 않은 지역에서
는 시신경척수염(Neuromyeliris optica)과 동반된 경우가 많
다고 알려졌다.1-3 최근 연구에 따르면 다발성 경화증 및 
시신경척수염은 자가면역질환의 일종으로 여겨지고 있으
며, 다른 자가면역질환들과 동반될 수 있다고 보고되고 있
다. 특히 특발성 혈소판 감소성 자반증(Idiopathic thrombo-
cytopenic purpura)과 동반된 다발성경화증이 증례보고된 
바 있다.4-6 한국에서도 혈액학적 이상을 동반한 환자에게서 
발생한 급성 시신경병증을 경험하여 보고하고자 한다.
증례보고
35세 여성이 10일 전 갑자기 발생한 좌안 시력저하를 주
소로 내원하였다. 특이 전신 질환은 없었으나 하루 1갑 이
상의 흡연자였다. 증상 발생 전일 심한 과음 후 응급 경구 
피임약을 복용하였고, 다음 날 기상 후 심한 어지러움을 동
반한 좌안 시력저하를 느꼈으며, 이후 증상 호전되지 않아 
본원에 내원하였다. 두통 및 안통은 전혀 동반되지 않았다. 
내원 시 나안시력은 우안 1.0, 좌안 안전수동 감별이었으
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A B
Figure 1. At the first visit, disc photography revealed no definite disc swelling in her both eyes. (A) Right eye, (B) left eye.
A B
Figure 2. Decreased retinal nerve fiber layer (RNFL) thickness at the inferotemporal area of her left eye in optical coherence 
tomography. (A) RNFL quadrants and clock hours maps, (B) RNFL deviation map and thickness. OD = right eye; ONH = optic nerve 
head; OS = left eye; OU = both eyes; TEMP = temporal; SUP = superior, NAS = nasal, INF = inferior, C/D = cup to disc ratio.
며, 좌안 시력은 교정되지 않았다. 안압은 우, 좌안 각각 13, 
11 mmHg였다. 양안 모두 세극등 검사에서 전안부 이상소
견은 관찰되지 않았으며, 좌안은 상대적 구심성 동공반사 
장애 소견과 이시하라(Ishihara)색각 검사에서 전색맹 소견
을 보였으나 우안은 특이 소견을 보이지 않았다. 안저 검사
에서도 뚜렷한 이상 소견이 나타나지 않았다(Fig. 1). 빛간
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Figure 3. (A) Humphrey visual field test shows almost total scotoma in her left eye before high dose methylprednisolone treatment. 
(B) After treatment, improvement of visual field test in her left eye was noted. POS = positive; NEG = negative; GHT = glaucoma 
hemifield test; VFI = visual field index; MD = mean deviation; PSD = pattern standard deviation.
A B
Figure 4. Brain magentic resonance 
image (MRI) with enhance T1 
weighted MRI. Diffuse enhance-
ment of the left optic nerve, cister-
nal segment, suspicious of optic 
neuritis or neuropathy. No abnor-
mal signal intensity or abnormal 
mass lesion in the brain paren-
chyma (A: axial view; B: coronal 
view).
섭단층촬영(Cirrus optical coherence tomography, Carl Zeiss 
Meditec, Dublin, CA, USA)에서 좌안의 하이측 망막신경섬유
층의 위축 소견을 보였다(Fig. 2). 표준자동시야검사(Humphrey 
Instruments, Central 24-2 threshold: Carl Zeiss Meditec, 
Dublin, CA, USA)에서 우안은 정상, 좌안은 전암점소견을 
보였다(Fig. 3A). 상기 증상을 바탕으로 좌안 급성 허혈성 
시신경병증이 의심되어 전신 검사를 시행하였다. 혈액검사
에서 적혈구(5.55×106/μL), 헤모글로빈(16.1 g/dL), 헤마토크
릿(50.0%)으로 증가해있었고, 혈소판(58,000/μL)수치는 감소
해있었다. 적혈구침강속도 및 C 반응단백정량화 수치는 정
상범위였다. 뇌자기공명영상의 T1 강조, 조영증강영상에서 
좌측 시신경의 뇌 수조부분에 조영 증강소견이 관찰되어 구
후시신경염의 가능성이 높다고 판단되어 고용량 스테로이드 
정맥주사(Intravenous methylprednisolone, 1 g/d (250 mg×4
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회/d), 3 days)를 시작하였다(Fig. 4). 항핵항체(Anti-nuclear 
antibody) 등 다른 자가면역 질환을 나타내는 표지자에서
는 음성소견을 보였다. 혈액학적 이상에 대해 혈액종양내
과 협진을 시행하였고, 말초혈액도말검사(Peripheral Blood 
Smear)상, 적혈구의 모양 및 색은 정상범위였으며 혈소판
의 감소, 상대적 림프구 증가 및 비정형 림프구가 관찰되었
다. 진성 적혈구 증가증(Polycythemia vera) 또는 만성 특발
성 혈소판 감소성 자반증(Chronic idiopathic thrombocyto-
penic purpura)으로 생각되어 추가 혈액 검사를 시행한 결
과 진성 적혈구 증가증에 상대적으로 특이적인 JAK2 
V617F, JAK2 Exon127의 돌연변이는 발견되지 않았으며, 
이차적으로 혈소판 감소를 유발할 수 있는 전신질환 소견
은 보이지 않았다. 그러나 허혈성 원인을 완전히 배제할 수 
없어 추가적으로 아세틸살리실산(Acetyl salicylic acid) 100 
mg/day, 니세르골린(Nicergoline) 20 mg/day을 투약하였고, 
브로모디닌 점안액(Brimonidine tartrate 0.15% 5 m, 2회
/day)을 점안하였다. 스테로이드 제제는 경구약으로 전환 
후 한 달에 걸쳐 점차적으로 줄여나갔다(Prednisolone ace-
tate 60 mg/d × 14 days, 30 mg/d × 14 days). 
고용량 스테로이드치료 2주 후 시야검사상 호전소견을 보
였고(Fig. 3B). 치료 한 달 후 최대 교정시력이 좌안 0.9로 
호전되었다. 혈액검사에서도 혈소판 수치가 250,000/μL로 
회복 소견 보였으며, 헤마토크릿은 47.2%로 감소하였다. 
스테로이드치료를 중단 후 다시 혈소판 수치 감소의 우려
가 있고, 이 경우 특발성 혈소판 감소성 자반증을 더욱 의
심할 수 있기 때문에 혈액 질환에 대해서는 경과관찰하였
으며, 발병 4개월 후 혈액검사에서도 혈소판 수치 69,000/μ
L로 지속적 저하 소견 보이며, 그 외 특이 혈소판 감소를 
일으키는 혈액학적 이상 소견 없어 특발성 혈소판 감소성 
자반증으로 진단하고 내과적으로 경과관찰 중이다.    
고 찰
시신경염은 임상적 양상에 따라 전형적, 비전형적으로 
나뉘며, 전형적 시신경염의 경우 젊은 성인, 백인, 주로 한 
눈에서 나타나며 다발성 경화증과 연관되거나, 다발성 경
화증의 전 단계인 임상적 독립 증후군(Clinically isolated 
syndrome)과 연관되어 있는 경우가 흔하다.1
다발성 경화증은 중추신경계의 탈 수초화에 의한 병으로 
HLA-DR15 등 HLA (Human leukocyte antigen) haplotype, 
선행된 바이러스 감염(Ex. 엡스타인-바 바이러스(EBV)), 비
타민 D 부족 등과 관련성이 있다고 되어 있으나 정확한 원
인은 밝혀져 있지 않았다. 최근 여러 연구에 의해 면역체계
의 조절이상에 의한 염증반응이 그 기저 원인에 있을 것으
로 생각되고 있다.5,8 다발성경화증의 약 25%에서 시신경염
이 그 첫 증상으로 나타나고 있으며 약 70%에서 질병의 기간 
중 나타난다. 시신경염 치료 시험(Optic Neuritis Treatment 
Trial, ONTT)에서는 뇌자기공명영상상 진단 시 이상이 없
었던 시신경염의 경우 25%에서 15년 후 다발성 경화증으
로 진단되는 반면, 초기 이상이 있었던 경우의 72%에서 추
후 다발성 경화증으로 진단된다고 보고하였고,1,9 주로 시신
경과 척수를 침범하는 특발성 염증성 탈 수초 질환 중 하나
인 시신경 척수염 역시 다발성 경화증과 마찬가지로 전신
적 자가면역 질환과도 연관이 있다는 보고가 있다.4,10-13
특발성 혈소판 감소성 자반증은 낮은 혈소판 수치와 점
막, 피부 출혈을 특징적으로 하는 질환으로 아직 그 기전은 
명확하게 밝혀지지 않았으나 바이러스 감염 등이 선행할 
수 있으며, 자가면역 등 면역학적 기전이 관여한다고 알려
졌다.6 이 질환은 혈소판에 대한 IgG 자가항체가 생성되어 
혈소판과 거대핵세포(Megakaryocyte)를 파괴한다고 알려져 
있어 자가면역성 혈소판 감소성 자반증이라고도 불려지며, 
다발성 경화증, 전신성 홍반성 루프스, 자가면역성 갑상선 
질환 등 다른 자가면역 질환과 함께 동반될 수 있다고 알려
졌다.6,14-17 최근 연구에서 특발성 혈소판 감소성 자반증 환자
에서 다발성 경화증이 병발되는 경우가 일반인구에서 보다 
25배 높다는 보고도 있었다.6,18,19 또한 다발성 경화증의 형제
들에서 셀리악병(Celiac disease), 베체트병(Behcet’s disease), 
특발성 혈소판 감소성 자반증 등 자가면역질환이 동반되어 
있다는 보고도 있다.5,20 
본 증례는 헤마토크릿이 증가해있고, 통증이 동반되지 
않은 점, 피임약 복용의 과거력이 있다는 점에서 허혈성 시
신경병증의 양상을 나타내지만, 특별한 전신질환이 없는 
젊은 성인 여성에게 아급성으로 다른 신경학적 증상의 동
반 없이 나타나고, 뇌자기공명영상에서 시신경주위 조영 
증강이 보인 점, 고용량 스테로이드 치료에 효과가 있었던 
것을 고려하였을 때 시신경염에 더 합당한 소견을 보였으
며, 현재까지는 횡 척수염 등의 다른 신경학적 증상이 없었
다는 점에서 다발성 경화증등의 신경학적 질환을 진단할 
수는 없지만, 특발성 혈액학적 이상이 동반되었다는 점에
서 자가면역질환의 일부분으로 유추해볼 수 있다. 또한 시
유발전위검사상 P100 파형의 지연이 보였다는 점에서 앞 
시각로의 탈 수초화를 의심해 볼 수 있다.21 환자의 나이와 
증상발현이 한 눈이고, 통증 및 시신경 유두의 부종이 심하
지 않았다는 점 등을 고려하였을 때, 소아나 고령에 양안을 
침범하며, 심한 통증 및 치료 후에도 시력 회복이 어렵고, 
가족력이나 신생물의 과거력 등의 동반이 흔한 비정형 시
신경염보다는 전형적 시신경염에 합당한 소견을 보였다.1 
전형적인 단독 시신경 병증의 경우 10년 내 다발성 경화증
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이 병발될 확률이 38%에 이르고, 전신성 자가면역질환이나 
시신경척수염 등이 동반될 경우 재발의 가능성이 높으며, 
재발을 반복할 시 잔류결함의 누적으로 심각한 시각장애를 
유발할 수 있다.9,10,21 또한 이러한 경우 고용량 스테로이드 
치료뿐만 아니라 지속적 경구 스테로이드제 복용 또는 인
터페론 베타(Interferon- β), Azathioprine 등과 같은 면역억
제 치료가 필요할 수 있다.1,22,23 특발성 혈소판 감소성 자반
증과 다발성 경화증은 자가면역 질환의 일종으로 함께 병
발될 수 있고,4 두 질환 모두 선행원인 중 하나가 바이러스 
감염이라는 공통점이 있다.6,24 또한 시신경염과 다발성경화
증의 연관성은 익히 알려졌다.1
본 증례의 경우 급성 시신경염에서 특발성 혈소판 감소
성 자반증과 같은 비특이적 혈액학적 질환이 병발될 수 있
음을 보여준다. 시신경염, 다발성 경화증, 특발성 혈소판 감
소성 자반증이 자가면역질환의 범주 내에 있다고 생각하였
을 때 본 증례의 경우 시신경염뿐만 아니라 다른 자가면역
질환도 동반될 수 있기 때문에 이러한 경우 다른 자가면역
질환에 대한 검사 및 자가면역질환과 동반된 시신경염의 
유전적 요인 등의 원인, 경과 및 치료에 대한 더 많은 연구
가 필요할 것으로 생각한다. 
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= 국문초록 = 
혈액학적 이상과 동반된 급성 구후시신경염
목적: 특발성 혈소판 감소성 자반증이 의심되는 환자에서 발생한 급성 구후시신경염에 대해 보고하고자 한다.
증례요약: 특이 병력이 없는 35세 여성이 10일 전 갑자기 발생한 좌안 시력저하를 주소로 본원 내원하였다. 좌안 시력은 안전 수동감
별이었고, 상대적 구심성 동공반사 장애 소견과 색각저하 소견 보였으나 시신경유두 부종은 명확히 관찰되지 않았다. 안통은 없었다. 
급성 허혈성 시신경병증이 의심되었으나, 뇌자기공명영상 검사 후 급성 구후시신경염으로 진단되었다. 혈액검사에서 적혈구, 헤모글
로빈, 헤마토크릿의 수치가 증가해있었고, 혈소판수치는 현저히 감소해있었다. 말초 혈액 도말 검사에서 혈소판감소, 상대적 림프구증
가 및 비정형림프구 소견이 관찰되었고, 항핵항체등 자가면역질환에 특이적 항체는 발견되지 않았다. 고용량 스테로이드치료(Methyl 
prednisolone 1.0 g/d, 3 days)를 시행하였고, 치료 한 달 후 시력호전 및 시야결손의 호전, 혈소판 수치의 정상화 소견을 보였다.
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-대한안과학회지  2014년  제 55 권  제 10 호-
